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CASO CLIiNICO

Antecedentes y clinica

Paciente de 69 afnos con antecedentes de sindrome ansio-
so depresivo, artrosis, HTA, osteoporosis, apendicectomia
y gastritis iatrogénica, que consulta por el siguiente cuadro
sindrémico que se debuta en el tiempo (40 meses) en tres
fases:

— Fase 1. Dolores 6seos generalizados con reagudiza-
cién de su cuadro ansioso-depresivo, y que tras analitica
presenta un calcio sérico con PTH elevados.

— Fase 2. Palpitaciones, parestesias en brazo y mano iz-
quierdos asi como en dedos del pie izquierdo. En una oca-
sion, cuadro sincopal.

— Fase 3. Dolores abdominales tipo colico, acompanado
de vomitos y rectorragias.

Exploraciones por aparatos
Paciente COC, BEG, presion arterial 160/100 mmHg, cue-
llo sin bocio, sin adenomegalias ni soplos carotideos.

Auscultacion cardiopulmonar. Tonos arritmicos a 120 ppm
compatible con arritmia completa. Murmullo vesicular
conservado.

Abdominal. Dolor en fosa ilfaca izquierda que aumenta a
la descompresion, no palpandose masas ni megalias. Tac-
to rectal normal. Aumento de ruidos hidroaéreos a la aus-
cultacion.

Neurologica. Pérdida de fuerza 1I/V en brazo, mano y pie
izquierdo con disminucion de sensibilidad tactil y doloro-
sa en dicha zona. Reflujo cutaneo plantar derecho indife-
rente. Resto normal.
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Figura 1. Ecocardiografia donde se evidencian ecos que se desplazan
dentro de la auricula izquierda, compatible con mixoma.

Pruebas diagnésticas
Laboratorio. Calcemia 12,1 mg/dl, VSG 45 mms (1.2 hora),
calciuria 404,7 mg/dia, PTH 72 pg/ml.

Medicina nuclear. Se realizé SPECT, poniendo de mani-
fiesto imagen de adenoma en las paratiroides derechas.

ECG. Arritmia completa por fibrilacion auricular.

Ecocardio. Masa que ocupa casi toda la auricula izquier-
da y que se desplaza, todo ello compatible con mixoma
auricular (fig. 1).

EMG. Dentro de la normalidad.

TC cerebral. Signos de atrofia corticosubcortical.

Enema opaco. Imagen compatible con pélipo solitario
(fig. 2).

Colonoscopia. Polipo de aspecto macroscopico benigno
(fig. 2).

Biopsia. El estudio histologico de las piezas demostro te-
jidos de adenoma paratiroideo, mixoma y adenoma ve-
lloso.

Densitometria osea. Osteoporosis, segin valores de la
misma (tabla 1).
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Figura 2. Enema opaco y colonoscopia: pélipo solitario en recto-sigma de
caracteristicas macroscopicas benignas.

Tratamiento
La paciente fue sometida a tratamiento quirdrgico en tres
ocasiones:

1. Se le practico paratiroidectomia superior derecha
con la finalidad de controlar el hiperparatiroidismo y, por
tanto, la hipercalcemia con su sintomatologia acompa-
nante.

2. Extirpacion del mixoma auricular para estimular la
participacion auricular en el llenado ventricular izquierdo,
previniendo nuevos episodios emboligenos.

3. Reseccion del adenoma velloso con anastomosis ter-
minoterminal, evitando la progresion del tumor con las
correspondientes consecuencias locales y a distancia.

Actualmente esta controlada con:

— Atenolol (50 mg/dia) y dicumarinicos (1 mg/dia), pa-
ra prevenir trastornos del ritmo cardiaco y embolismos).

Tabla 1. Valores densitométricos que ponen de manifiesto
una osteoporosis

DMO cMO Longitud Area

(g/cm?) (9 (cm) (cm?)

L2 0,652 8,534 3,00 13,09
L3 0,657 8,628 3,00 13,12
L4 0,662 10,15 3,15 15,33
L2-L4 0,657 27,31 9,15 41,55
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— Parches de terapia hormonal sustitutoria (25 mg 2
veces por semana), calcio (2 comprimidos diarios) y cal-
citonina intranasal (200 U/dia), para tratar la osteoporo-
sis.

— Tramadol (150 mg retard cada 12 h), para tratar el
dolor derivado de las intervenciones y la ostoporosis.

— Paroxetina (20 mg/dia) y lorazepam (2 mg/dia), para
paliar su ansiedad y tristeza que se han reagudizado por
todos sus procesos.

DISCUSION

Dentro de la endocrinologia, en estas ultimas décadas se
ha prestado una atencion especial de la coexistencia de va-
rios tumores en un mismo paciente (neoplasia endocrina
multiple). Aunque el conocimiento de estos procesos es
antiguo, son los trabajos de Steiner, en 1968, los que per-
miten establecer una clasificacion en los siguientes tipos.

1. Neoplasia endocrina multiple tipo I (MEN I), conoci-
do como sindrome de Werner, que se caracteriza por la
asociacion de tumores o hiperplasias de hipofisis (acrome-
galia), paratiroides (hiperpartiroidismo primario), islotes
pancreaticos (hiperinsulinismo, sindrome de Zollinger-
Ellison, etc.), glandula suprarrenal (feocromocitoma) y ti-
roides.

2. Neoplasia endocrina multiple tipo II (MEN II) o sin-
drome de Sipple, en donde coexisten tumores de tiroides,
médula suprarrenal y paratiroides.

3. Neoplasia endocrina multiple tipo 11T o 1Ib (MEN 1II),
caracterizada por tumores de tiroides, paratiroides y mé-
dula suprarrenal, asociados a ciertas anomalias neuroecto-
dérmicas como neuromas cutaneos, alteraciones esqueléti-
cas, ganglioneuromatosis intestinal, manchas de café con
leche y megacolon.

Dichos trastornos afectan por igual a ambos sexos y la
mayor incidencia es la comprendida entres los 30 y los
40 anos. Por tratarse de un proceso hereditario, debera
aplicarse el estudio a otros miembros de la familia.

Se han postulado diferentes teorfas para explicar la pa-
togenia de dichas asociaciones y parece ser que es la de
Wechert la que mayor coherencia puede tener, al admitir
que las neoplasias endocrinas multiples son neuroendocri-
nas pertenecientes al sistema de células APUD, es decir,
considerandolos como una displasia neuroectodérmica.

En 1961, Sipple analizé 573 casos de feocromocitoma
buscando la asociacion con otras lesiones malignas y pudo
hallar que la frecuencia de carcinoma tiroideo era 14 veces
superior a lo esperado. En efecto, el 7% de los enfermos
con feocromocitoma estan afectados, ademas, de carcino-
ma medular de tiroides; de ahi que el MEN II se conozca
como sindrome de Sipple.

El sindrome de Verner y Morrison (vipoma) es otro tipo
de apudoma que pude hallarse asociado al MEN I. Cons-
tituye una entidad de rara presentacion, con una frecuen-
cia muy inferior a la del sindrome de Zollinger-Ellison en
una proporcion 5:1; esta producido por un tumor de cé-
lulas no beta del pancreas, y cursa con diarrea acuosa (co-
lera pancreatico), hipopotasemia y aclorhidria.
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La gastroenterologfa no ha querido ser menos ya que den-
tro de las lesiones polipoideas intestinales, también asocia en
un mismo enfermo tumores intestinales con tumores de te-
jidos blandos (fibromas, lipomas), del SNC, d¢seos (osteo-
mas), etc., y que tienen también una base hereditaria (sin-
drome de Gardner, sindrome de Peutz-Je ghers, sindrome de
Turcot). Estos tumores intestinales afectan mas al colon, pu-
diéndose encontrar también en otros segmentos del tracto
digestivo como el ileon, duodeno y estémago (poliposis co-
lica familiar). Suelen tener un alto potencial de maligniza-
cién, de tal manera que si el diagnostico se ha realizado a
partir de sintomas debidos a la presencia de los pdlipos en
el intestino (rectorragia, anemia por pérdida cronica de san-
gre en heces, etc.), el porcentaje de pacientes con carcinoma
en el momento inicial del diagnostico es alrededor del 75%.

La bibliografia médica consultada no pone de manifies-
to ningtn articulo que relacione el mixoma auricular con
el adenoma velloso del recto y el adenoma de paratiroides;
de todas formas ante la evidencia de este caso clinico, creo
que vale la pena hacerse la siguiente pregunta: ;es posible
esta asociacién como se observa en los MEN (neoplasia en-
docrina multiple)? Esperemos que el tiempo y los eruditos
en dichas materias nos la respondan.
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